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Özet

Amaç: Bu çalışmada, total pulmoner venöz dönüş anomalisi (TPVDA) nede-

ni ile opere edilen hastaların erken dönem cerrahi sonuçları değerlendiril-

di. Gereç ve Yöntem: Kliniğimizde Mart 2005- Şubat 2011 yılları arasında 

TPVDA tanısı bulunan 24 vaka (14 erkek,10 kadın, ortalama yaş 7.41±4.95 

ay,aralık 1-16 ay) opere edildi. Hastaların cerrahi sonuçları , postoperatif 

komplikasyonları ve demografik karakterleri incelendi. Bulgular: Erken dö-

nem mortalite 2 hasta (%8.3) olarak kaydedildi. Bu vakalardan bir tanesi sup-

rakardiyak(8.3%), diğeri ise mikst tip(8.3%) idi. Hastaların yaş ortalamala-

rı 7.41±4.95 ay(aralık 1-16), ağırlık ortalamaları 5.4kg (aralık 2.5-9.2) olarak 

tespit edildi. Hastaların yoğun bakımda kalış süreleri ortalama 12.5 gün (ara-

lık 7-20), kros klemp (KK) süreleri ortalama 43.91 dakika (aralık 17-78) ve or-

talama kardiyopulmoner bay pas süreleri (KPB) 80.70dakika (aralık 38-120) 

idi. Kardiyo-pulmoner bay-pas (KPB) çıkışında ölçülen pulmoner arter basın-

cı (PAB) sistolik ortalama değeri 38.166 mmHg (aralık 24-50), ortalama sis-

temik sistolik basınç 88.5 mmHg (aralık,70-115), sol atriyum basıncı ortala-

ma değeri de 8.87mmHg (aralık 5-15) olarak bulundu. Sonuç: Bir yaşın altın-

daki TPVDA tanılı hastalarda cerrahi düzeltme kabul edilebilir bir risk ile ya-

pılabilmektedir.

Anahtar Kelimeler

Pulmoner Hipertansiyon; Total Anormal Pulmoner Venöz Bağlantı; Kardiyo-

vasküler Hastalıklar

Abstract
Aim: In this study, we evaluated that the surgical correction of patients with 

total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) on clinical early out-

come. Material and Method: Between March 2005 and February 2011, 24 

patients with total anomalous pulmonary venous return (TAPVR) (14 males, 

10 females; mean age 7.41±4.95 months; range 1 to 16 months) underwent 

surgery. We were evaluated in respect of operative results, postoperative 

complications, and baseline demographic characteristics of the patients. Re-

sults: Early mortality was reported in two of the patients (8.3%). Death by 

total anomalous pulmonary venous connection type was supracardiac (1/24; 

4.2%), and mixed (1/24; 4.2%). The median age at repair was 7.41±4.95 

months (range 1–16), and the median weight was 5.425 kg (range 2.5-9.2). 

Median postoperative length of ICU stay was 12.5 days(range 7-20). Median 

cross clemp time was 43.91 minute (range 17-78) and median cardiopulmo-

nary by pass time was 80.70 minute (range 38-120). Median systolic pulmo-

nary artery pressure was 38.166 mmHg (range 24-50), median systolic aortic 

pressure was 88.5 mmHg (range 70-115) and median left atrial pressure was 

8.87mmHg (range 5-15) during weaning from cardiopulmonary bypass (CPB). 

Discussion: Surgical correction of TAPVR in patients of less than one years of 

age can be performed with an acceptable risk.

Keywords
Pulmonary Hypertension; Total Anomalous Pulmonary Venous Connection; 

Cardiovascular Diseases

Journal of Clinical and Analytical Medicine  | 179



 | Journal of Clinical and Analytical Medicine

Total Pulmoner Venöz Dönüş Anomalisi Tamiri / Repair of Total Anomalous Pulmonary Venous Return

2

Giriş
TPVDA, pulmoner venlerin hepsinin sağ atriyuma ya da sağ at-
riyuma komşu ve onunla bağlantılı bir keseye veya sağ atrium 
ile bağlantısı olan bir veya birden çok venöz yapıya açılması ile 
karakterize doğumsal bir kalp hastalığıdır. Anomalinin hayat-
la bağdaşır olması için atriumlar arasında bir ilişki olması ge-
reklidir [1]. Bu yüzden ASD (Atrial septal defekt) veya PDA (pa-
tent foramen ovale) patolojinin bir komponenti olarak kabul edi-
lebilir. PDA vakaların ortalama %15’inde birlikte görülebilmek-
le birlikte ilk bir ay içerisinde cerrahiye alınan hastalarda ge-
nellikle mevcuttur. TPVDA, ilk defa 1951 yılında Müller’in yaptı-
ğı cerrahi sonrasında, çeşitli modifikasyonlar ve cerrahi teknik-
ler ile gelişerek günümüzde de başarılı bir şekilde cerrahi olarak 
tamir edilmektedir [2]. Bu çalışmada kliniğimizde TPVDA nede-
ni ile opere edilen hastaların erken dönem cerrahi sonuçları de-
ğerlendirildi.

Gereç ve Yöntem
Kliniğimizde Mart 2005 - Şubat 2011 yılları arasında TPVDA ta-
nısı ile cerrahi uygulanan 24 hasta geriye dönük olarak incelen-
di. Hastaların KPB çıkışındaki basınç değerleri (sağ atriyum ve 
pulmoner arter basınçları, aort basınçları), yoğun bakım takiple-
ri (kalış süresi, pulmoner hipertansif kriz sayısı ve uygulanan te-
davi, entübe kaldığı süre), ameliyat tekniği ve uygulamaları (ver-
tikal venin, atriyal septal defektin ve sternumun açık veya kapa-
lı bırakılma durumları, kardiyopulmoner bypass, kross klemp ve 
total sirkülatuvar arrest süreleri) incelendi. Hastaların hastane-
de yattığı süre içinde görülen ölümler erken mortalite olarak ad-
landırıldı. Hastalar pulmoner venöz dönüşün olduğu yere göre sı-
nıflandırıldı. Hastaların 12 tanesi kardiyak tip (%50), 11 tane-
si suprakardiyak tip (%45.8), 1 tanesi de mikst tip (%4.2) olarak 
olarak gruplandırıldı.(Tablo1)
Cerrahi Teknik
Hastalarda standart median sternotomi, aortik ve bikaval ve-
nöz kanülasyon uygulandı. Miyokardiyal koruma için antegrad 

kan kardiyoplejisi kullanıldı. Suprakardiyak tipte pulmoner venöz 
kese sol atriyuma birleştirildi. Suprakardiak tip vakaların tama-
mında pulmoner venler bir kese ile vena kava süperiora dökülü-
yordu. Bu vakalarda vena kava süperiorlar perikard yama ile ge-
nişletildi. Kardiyak tip vakalarda ise ASD, koroner sinüse veya 
sağ atriyuma açılan pulmoner ven ağızları, sol atriyuma döküle-
cek şekilde kapatıldı. Pulmoner venler koroner sinüse açılan va-
kalarda foramen ovaleye doğru genişletilerek aynı şekilde peri-
kard yama kullanılarak defekt kapatıldı. Mikst tipte ise sağ pul-
moner ven koroner sinüse, sol pulmoner ven ise vertikal ven ile 
inominate vene dökülüyordu. Beraberinde PDA ve ASD mevcut-
tu. Tam düzeltme ve PDA ligasyonu yapıldı. Vertikal ven, hasta-
nın sol atrial basıncı, pulmoner arterial basınç ve sistemik arteri-
al basınç gibi hemodinamik parametreleri değerlendirilerek açık 
bırakıldı veya bağlandı. KPB çıkışında vertikal ven geçici olarak 
klemplendi. Bu süreçte sistemik basınç, pulmoner arteral basınç 
ve sol atrium basıncı izlendi. 10-15 dakikalık süreçte sol atri-
um ve pulmoner arteriyal basınçta artış ve sistemik arterial ba-

sınçta düşme olan hastalarda vertikal ven bağlanmadı. 11 has-
tada vertikal ven ligasyonu uygulandı. Diğer 13 hastada verti-
kal ven açık bırakıldı. İnteratriyal ilişkinin tam kapatıldığı hasta-
larda sol atriyum boyutlarını arttıracağı düşünüldüğü için inte-
ratriyal septal defekt perikard yama ile kapatıldı. TPVDA ‘ya ila-
ve başka kalp patolojileri de değerlendirilerek uygun cerrahi te-
daviler yapıldı. Tüm vakalarımız sternum kapatılarak yoğun ba-
kım ünitesine alındı.

Bulgular
Kliniğimizde Mart 2005-Şubat 2011 yılları arasında TPVDA ne-
deni ile opere edilen 24 vaka (14 erkek,10 kadın) geriye dönük 
olarak incelendi. Hastaların 12 tanesi kardiyak tip (%50), 11 ta-
nesi suprakardiyak tip (%45.8), 1 tanesi de mikst tip (%4.2) ola-
rak olarak gruplandırıldı. Bu vakalardan 2’si (%8.3) postopera-
tif erken dönemde kaybedildi. Hastalardan suprakardiyak tip 
olan vaka kalp yetmezliği, mikst tip olan vaka ise pulmoner hi-
pertansif kriz nedeni ile kaybedildi. Hastaların yaş ortalamala-
rı 7.41±4.95 ay (aralık 1-16 ), ağırlık ortalamaları 5.42 kg (ara-
lık 2.5-9.2) olarak tespit edildi. Hastaların yoğun bakımda kalış 
süreleri ortalama 12.5gün (aralık 7-20), kros klemp (KK) sürele-
ri ortalama 43.91dakika (aralık 17-78), ortalama kardiyopulmo-
ner baypas süreleri 80.708 dakika (aralık 38-120) idi.(Tablo 2) 
Kardiyo pulmoner bay-pas (KPB) çıkışında ölçülen pulmoner ar-
ter basıncı (PAB) sistolik ortalama değeri 38.166mmHg (ran-
ge 24-50), ortalama sistemik sistolik basınç 88.5mmHg (ara-
lık 70-115), sol atriyum basıncı ortalama değeri de 8.87mmHg 
(aralık 5-15) olarak bulundu.(Tablo 3) Hastaların hiçbirinde to-
tal sirkülatuar arrest (TSA) yöntemi uygulanmadı. KPB çıkışın-
da hastalardan 13 (%54.1) tanesinde sol atrium ve pulmoner ar-
terial basınçta artış ve sistemik arterial basınçta düşme olması 
nedeni ile vertikal ven açık bırakıldı. Diğer 11 (%45.8) hastanın 
sol atrium basıncı ve pulmoner arter basıncı artmadığı için ver-
tikal ven ligasyonu uygulandı. Bir hastada (%4.2) postoperatif 2. 
gün asidoz ve hipoksi nedeni ile re-entübasyon gerekliliği oluş-
tu. Entübasyon kriterleri olarak; takipne, kan gazlarında parsi-
yel oksijen basıncının ve oksijen saturasyonlarının düşük olması 
ve asidoz varlığı temel alındı. Hastamız 48 saat tam sedasyon-
da ve paralizi ile hafif respiratuar alkalozda (pH: 7.50-7.55) ta-
kip edilerek, midazolam sedasyonu altında sorunsuz olarak tek-
rar ekstübe edildi.Hastalarda bulunan ilave kardiyak anomaliler 
Tablo 4‘de gösterilmiştir.

Tartışma
TPVDA canlı doğumların %0.008 iken, tüm konjenital kalp has-
talıklarının % 2.2 sini oluşturmaktadır [3]. Normalde pulmoner 
arter basıncı dinlenme esnasında 25 mmHg, efor esnasında 30 
mmHg olarak kabul edilmektedir. TPVDA cerrahisi sonrası pul-
moner arter basıncı mortalite ve morbidite üzerinde önemli bir 
parametre olarak kabul edilmektedir [4-5]. Klinik çalışmalarda 
pulmoner arter basıncını kontrol altına almak için hastalara nit-
rogliserin ve iloprost infüzyonları kullanımının yararlı olduğu bil-
dirilmiştir [6]. Kliniğimizde tüm hastalara KPB çıkışı sonrası nit-
rogliserin ve iloprost tedavisi başlandı. Özellikle erken postope-
ratif dönemde tedaviye yanıt alınamayan pulmoner hipertansi-
yonda inhalasyon yoluyla NO ve iloprost kullanımının güvenilir-
liği ve pulmoner basıncı düşürmede etkinliği gösterilmiştir [7]. 
Kardiyopulmoner baypas (KPB) kandaki pulmoner vazokonstrik-
tör maddelerin artışına neden olmaktadır [8]. Erken postoperatif 
dönemde hem KPB’ın etkisi ile artmış pulmoner vazokonstriktör 
maddelerin varlığı ve hem de ventilasyon perfüzyon uyumsuzlu-
ğu sonucu oluşan alveolar hipoksiye sekonder pulmoner hiper-

Tablo 1. TPVDA tipleri

Hasta sayısı (n=24) %

Kardiyak Tip 12 50

Suprakardiyak Tip 11 45.8

Miks Tip 1 4.2       

Toplam 24 100              

|  Journal of Clinical and Analytical Medicine180

Total Pulmoner Venöz Dönüş Anomalisi Tamiri / Repair of Total Anomalous Pulmonary Venous Return



Journal of Clinical and Analytical Medicine  | 

Total Pulmoner Venöz Dönüş Anomalisi Tamiri / Repair of Total Anomalous Pulmonary Venous Return

3

tansif kriz daha sık görülmektedir [9-12]. Hastanın preoperatif 
dönemde derin asidoz ve düşük kardiyak debi tablosunda olması 
çok acil müdahaleyi gerektirir. Hasta hızla entübe edilerek asi-
dozuna müdahale edilmeli ve inotropik destek açılmalıdır [13]. 
Boeve ve ark.[14] yaptıkları çalışmada hastaneye başvurdukları 
anda şiddetli asidozu bulunan infrakardiak tip TPVDA tanılı has-
talarda asidozun erken hastane mortalitesinde en önemli risk 
faktörü olduğunu göstermişlerdir. Yapılan çalışmalarda TPVDA 
cerrahisi sonrası mortalitenin nedenleri olarak, ameliyat öncesi 
entübasyona ihtiyaç duyulması, hastanın yaşı, atriyumlar arası 
ilşkinin büyüklüğü, sol kalp boşluklarının boyutu, hastanın arteri-
yel oksijen saturasyon değerleri ve pulmoner venöz obstrüksiyon 
ile pulmoner hipertansiyon olarak gösterilmiştir [15-16]. Kirklin 
ve ark.[17] yaptıkları çalışmada pulmoner venöz obstrüksiyon ve 
klinik durumun kötü olmasını en önemli risk olarak bildirmişler-
dir. Günümüzde TPVDA renkli-dopler ekokardiyografinin yardımı 
ile transtorasik ekokardiyografi ile tanı konulabilir [18]. Lincoln 
ve ark. [19]. yaptıkları çalışmada katetrizasyon işleminin özellik-
le infantlarda genel durumun bozulmasına neden olarak, mor-
talite oranlarını arttırdığını göstermişlerdir. Kliniğimizde TPVDA 
ile birlikte ilave kardiyak anomalisi olan vakalarda kardiyak ka-
teterizasyon uygulandı. TPVDA tanılı hastalarda geçmiş yıllar-
da total tamir operasyonlarında mortalite oranı oldukça yüksek 
seyretmekte idi [20]. Ancak son yıllarda cerrahi tekniklerin ge-
lişmesi ve postoperatif dönemde özellikle pulmoner hipertansif 
kriz önleyici profilaktik tedavilerin gelişmesi ile mortalite oran-
larında ciddi ilerlemeler görülmektedir[21-22-23]. Teorik olarak 
ventrikülotomi yapılmayan hastalarda erken hastane mortalite-
si sıfıra yaklaşabilir, ancak hastaların tedavi için hastaneye baş-
vurduklarında genel durumlarının kötü olması ve ameliyat öncesi 
genel durumu düzeltmedeki başarısızlık ve düşük vücut ağırlığı-
na sahip olmaları bu durumu engellemektedir [23]. TPVDA cerra-
hi düzeltme sonrası mortaliteyi etkileyen en önemli faktörlerden 
biri de pulmoner venöz obstrüksiyondur[13-15]. Sinzobahamv-
ya ve ark.[16] yaptıkları çalışmada pulmoner venöz obstrüksiyo-
nun derece ve lokalizasyonuna bağlı olarak pulmoner basıncın 
yükseldiğini göstermişlerdir. Bu obstrüksiyon sıklıkla pulmoner 
venlerin çaplarının yeterli genişlikte olmamasından kaynaklan-
maktadır. Cerrahi sonrası ilerleyici ve devam eden pulmoner hi-
pertansiyon, erken dönemde intrensek venöz obstriksiyonun de-
vam etmesi ile açıklanmaktadır [21-24]. Bizim serimizde bir has-
ta pulmoner hipertansif krize bağlı olarak kaybedildi. Bu vaka 
postoperatif 3.günde kaybedildiği için pulmoner venöz obstrük-
siyona bağlı pulmoner hipertansiyonun mortalite sebebi olduğu-
nu düşünüyoruz. Ayrıca cerrahi anostomoz yerinde oluşabilecek 
daralmalar da pulmoner basıncın düşmesini engelleyerek pos-
toperatif dönemde pulmoner hipertansiyona neden olabilmek-
tedir. Son yıllarda polidiakson dikiş kullanımı ile bu olasılık en 
aza indirgenmeye çalışılmıştır [25]. Kliniğimizde bu gibi hastalar 
ameliyat sonrası 24-48 saat tam sedasyonda ve paralizi ile ha-
fif respiratuar alkalozda (pH: 7.50-7.55) takip edildi. Hastalara 
santral venöz kateter ile nitrogliserin ve iloprost infüzyonları kul-
lanıldı. Hastaların ekstübasyonu planlandığında midazolam in-
füzyonu ile hafif-etkin sedasyonun sürdürülmesi hipertansif kriz-
lerin tetiklenmesini önleyebilir. Bizim serimizde de tüm hastala-
rımız hafif midazolam sedayonu altında ekstübe edildi.
Sonuç olarak tanı yöntemlerinin gelişmesi ile TPVDA tanılı has-
talar erken cerrahi yapıldığında etkin bir şekilde tedavi edilebil-
mektedir. Günümüzde tanı yöntemlerinin ilerlemesinin yanında 
cerrahi prosedürlerin ve yoğun bakım takiplerinin de gelişme-
si ile mortalite ve morbiditede önemli ilerlemeler sağlanmıştır.
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